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Olgu Sunumu  Case Report

Epilepsi Tanisiyla Takipli Subakut Sklerozan
Panensefalitli Olgu

A Subacute Sclerosing Panencephalitis Case with

Diagnosis of Epilepsy
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OZET

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik enfeksiyonundan sonra ensefalit klinidi ile giden gogunlukla élimcul
olabilen ilerleyici bir ndrolojik hastaliktir.

1960’1 yillarda kizamik asllamalarinin baglamasi ile hastaligin gérilme sikligi azalmistir. Hastalar genellikle; davranis degi-
sikligi, miyoklonik nébetler, bilissel yikim ve igine kapanma gibi farkli semptomlarla bagvurabilir. Hastaligin erken dénem-
lerinde ¢ekilen elektroensefalografi bulgular tipik olsa da ilerlemis ddnemde spesifik degildir. Hastaligin kesin tedavisi
yoktur, hastaligin seyrinde etkili olabilen immunomodulatér, karbamazepin gibi ilaglar kullanilir.

Davranis degisikligi, ice kapaniklik ve yogun miyoklonik nébetleri olan ve farkli dis merkezlerde epilepsi tanisi ile 3 yildir
takip edilen hastamiz ile Ulkemizde sikligi azalmakla birlikte halen gorilen SSPE hastaligina dikkat gekmek istedik.

Anahtar Sézciikler: Cocuk, Kizamik, Miyoklonik ndbetler, Subakut sklerozan panensefalit

ABSTRACT

Subacute sclerosing panencephalitis (SSPE) is a progressive neurological disorder with encephalitis that develops after
measles infection and can be fatal.

The incidence has decreased substantially after the initial use of measles vaccine in the 1960s. Patients generally
present with various symptoms such as behavioral disturbances, myoclonic seizures, mental retardation and becoming
withdrawn. Electroencephalography findings are characteristic at the early stage of the disease, but nonspecific at later
stages. There is no curative medical treatment for SSPE but drugs such as immunomodulators and carbamazepine are
being used to prevent progression.

We present a patient with SSPE who was diagnosed and medicated for epilepsy for 3 years although she was suffering
from behavioral disturbances, depression and myoclonic seizures. We recommend clinicians to consider SSPE as it can
still be seen in our country despite the decreasing incidence of measles infection.
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GIRIS fizyopatolojisi tam  bilinmemektedir. SSPE hastalarinda,
davranis degisikligi, asllanma ge¢misinin ve gegirilmis kizamik

Subakut sklerozan panensefalit (SSPE), kizamik virlisinin
uzun kulucka evresi sonrasinda, merkezi sinir sisteminde reaktif
enflamasyon ile sonuglanan kronik dejeneratif bir hastaliktir
(1). SSPE insidansi her yil 4/100000-11/100000 arasinda
degismektedir (2). llerleyici ve genellikle de dlimcdl olan bu
hastaligin tanisi, klinik ve beyin omurilik sivisinda (BOS) kizamik
antikorlarin yUksek titrelerinin tespitiyle konulur (3). Hastaligin

enfeksiyonu varliginin 6grenilmesi énemlidir. Manyetik rezonans
géruntilemede (MRG) hastalik icin erken ddnemlerde gri
cevher, ilerleyen ddnemlerde daha ¢ok beyaz cevher tutulumu
gorulebilmektedir (4). Tedavide denenmis pek cok ila¢c ve
yontemler olmasina ragmen hastaligin kesin tedavisi yoktur.
SSPE hastaliginin seyri %95 den fazla 6lumcul olup, spontan
remisyon %5 oranindadir (2).
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OLGU SUNUMU

On bes yasinda kiz hasta, klinigimize son Ug¢ yildir ders basari-
sinda didsme, aglama ataklar ve sik araliklarla nébet gecirme
siklyetleri ile bagvurdu. Hastanin sikayetlerinin bas, gévde ve
ekstremitelerinde miyoklonik jerkler seklinde basladigi, zaman
icerisinde dusme ataklarinda artis oldugu 6grenildi. Yaklasik bir
yil icesinde kendi iglerini yardmsiz yapamaz duruma geldigi,
cevresine kargl ilgisinin azaldidi, ara ara aglama ataklarinin ol-
dugu ve egitimine ara verildigi bildirildi. Bu sikayetlerle farkli dig
merkezlerde de@erlendirilen hastaya, epilepsi tanisi ile sodyum
valporat tedavisi baglandigi; hastanin sikayetlerinin artmasi se-
bebiyle klinigimize basvurdugu belirtildi.

Anne ile baba arasinda akraballk olmayan hastanin prenatal,
natal ve postnatal éyktstinde dnemili bir dzellik yoktu. Gelisim
basamaklarinin yasina uygun oldugu, hastaya kizamik asisinin
yapiimadigi ve hastanin 6 yasinda kizamik enfeksiyonu gecirdigi
6grenildi. Hastanin travma hikayesi yoktu.

Fizik muayenesinde; vicut agirigi 50kg (25-50 persentil), boy
157cm (25-50 persentil) olarak bulundu ve sistemik muayenesi
dogald..

Norolojik muayenesinde hastanin genel durumu orta, bilinci
aclk, konusma akigskanligr bozuktu. Bas, gdvde ve ekstremite-
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leri iceren miyoklonik jerkleri vardi. Kranial sinir muayenesi do-
gal, derin tendon refleksleri tUm ekstremitelerde canli, plantar
cevaplar fleksordu. Patolojik refleksi yoktu ve kas guct tamdi.
Miyoklonik ataklari nedeniyle yUrirken sik sik dismeleri vardi
ve bu nedenle destekli yUrtiyordu. Hastanin duyu muayene-
si hasta koopere olamadigindan yapilamadi, serebellar testleri
beceriksizdi.

Laboratuvar incelemesinde tam kan sayimi, serum biyokim-
yasl, idrar organik asitleri, idrar ve kan aminoasitleri, ardisik
kitle(tandem mass) spektrometresi, vitamin B12 ve tiroid hor-
monlari normaldi. BOS incelemesinde kizamik IgG 11,8m/dl
(0-3.4) ve kizamik 1gG indeks pozitifti.

Rutin cekilen EEG’de patoloji izlenmezken, diazemli EEG’de
aralikli ortaya ¢ikan bilateral senkron, yiksek amplitGdit peri-
yodik desarjlar tespit edildi (Sekil 1). Kranial MRG’de bilateral
oksipital lob; kortekste ve beyaz cevherde T2 sekanslarda hipe-
rintens goérinim izlendi (Sekil 2).

Hastaya klinik, laboratuvar ve EEG bulgulari ile birlikte klinik evre
3 SSPE tanisi konuldu. Tedavide isoprinosine (100mg/kg/gun),
karbamazepin (20mg/kg/gun), vitamin A (30mg/gln) ve vitamin
E(4001U/gun) baglandi. Hastanin altinci ay kontrolinde, Klinik
bulgularinda kéttlesme yoktu ve miyoklonik nébetlerde belirgin
azalma oldugu gorildu. Hastamiz halen poliklinigimizde takip
edilmektedir.
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Sekil 1: EEG-
Aralikl ortaya
¢ikan bilateral
senkron,
yuksek

amplittalt
periyodik

desarjlar.
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TARTISMA

SSPE’'nin  gelismis Ulkelerde goértime skl oldukg¢a nadir
olmakla birlikte, Ulkemiz gibi gelismekte olan Ulkelerde halen
gorulebilen bir hastaliktir. SSPE 6zellikle bebeklik déneminde
gegciriimis  kizamik enfeksiyonundan sonra 6 yil veya daha
uzun zaman sonra ortaya gikabilen, patofizyolojisi kesin olarak
bilinmeyen, kronik, kotl seyirli ve Olimcul bir hastaliktir (1).
Gocukluk caginda gecirilen kizamik sonrasi SSPE gelisme
riski 1/25000 iken, bir yas altinda enfeksiyona maruz kalan
¢ocuklarda bu oran 1/5500°‘e ¢ikmaktadir. Asilamanin toplumun
%90 Uzerinde yaplldidi durumlarda hastallk insidansi belirgin
olarak azalmaktadir. Hastallk genellikle cocukluk ¢adi ve geng
yetiskinlik déneminde gorilmekle birlikte daha kigUk yaslarda
bildirilen olgular da vardir (3).

Hastaligin baslangi¢ bulgular arasinda davranissal degisiklikleri,
unutkanlik ve azalmis konusma gibi kognitif bozukluklar
sayllabili. Gérme kaybi, sizofreni gibi farkl klinik tablolarin
da ilk bulgu olarak ortaya cikabilecegi unutulmamalidir (5,6).
Hastaligin klinik bulgular gok degiskendir; tekrarlayan febril
ndbetler, parkinsonizm gibi farkl klinik tablolarla bagvuran
olgular bildirilmistir (7,8). Hastalk basta idiopatik epilepsi veya
diger epileptik sendromlar ile karistinlabilmektedir. Ozellikle eslik
eden belirgin bilissel ylkimin oldugu durumlarda SSPE tansi
dUsunulmelidir (8).

Norolojik muayene hastaligin evresine gore gesitlilik gostere-
bilmektedir. Evreleme hastaligin klinik bulgularina goére yapllr.
Taninin 1veya 2’inci evrede konulmasi, tedavi ile hastaligin iler-
leyisini yavaglatma yéninden 6nemlidir. Hastalar ilk evrelerde
siklikla psikiyatrik tedaviler aimaktadirlar ve evre 2’de miyoklonik
jerkler baslayinca néroloji bélimine bagvurmaktadirlar (5,6).

Sekil 2: Manyetik Rezonans Gérlntlleme — T2 sekans - Bilateral
oksipital lob; korteks ve beyaz cevherde hiperintens gérindm.
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Hastaligin nérolojik bulgular, Tablo I'de belirtildigi Gzere iki ayr
sekilde evrelenmistir (9). Hastalk tanisi klinik, muayene, labo-
ratuvar, EEG bulgularina goére konulmaktadir. Tablo II'de gos-
terilen tani kriterlerinin GgUndn olmasi ise tani igin yeterlidir (10).

EEG bulgulari; hastaligin ilk dénemlerinde fokal veya generalize
olarak ortaya c¢ikan yavas dalga aktivitesi olabilirken, hastaligin
ilerleyen ddnemlerinde 06zellikle miyoklonik atimlarn oldugu
bilateral senkron diken dalga ve/veya yavas dalga “burstleri” ile
“supresyon-burst patterni” olarak adlandirlan EEG degisiklileri
gorulebilmekle birlikte, belifleyici olmayan degisiklikler de
gorulebilmektedir (6,11). Hastamizin da EEG bulgularinda,
diazem verildikten sonra ortaya ¢ikan bilateral senkronize
periyodik diken dalga aktivitesi saptandi.

MRG bulgular tani koydurucu olamamakla birlikte, diger tanilar
ekarte etmek icin kullanilir; SSPE’nin erken ddnemlerinde
beyinde 6zellikle frototemporal yapilarda, amigdala ve singulat
girusta gri madde azalmasi izlenmektedir. Hastaligin ilerleyen
doénemlerinde &zellikle subkortikal beyaz cevherde fokal
veya jeneralize demiyalizasyon meydana gelmektedir. Bazi
hastalarda serebral atrofi, ventrikllomegali olusmasina neden
olabilir. MRG bulgulari ve hastaligin evresi aralarinda herhangi bir
kolerasyon olmadidi bildiren ¢alismalar vardir (12). Hastamizin
kranial MRG’de, T2 agrlkl skanslarda 6zellikle posterior
oksipital bdlgede hiperintens subkortikal tutulum izlenmistir.
MRG bulgulari hastaligin tani déneminde ve takipte yol gdsterici
olmaktadir.

SSPE’'nin kesin bir tedavisi yoktur, yararl oldugu bildirilmis
gesitli tedavi yontemleri vardir. Antiviral, immUnomodulator
ve interferon tedavileriyle kismi bir remisyon veya ilerlemenin
durdurulmasi saglanabilir (3). Yavas ilerleyen, semptomlarin
baslangicindan 9-12 ay sonrasinda halen evre 1-2 olan hastalar

Tablo I: SSPE evreleme: RISK AND HADDAD (1979).

Evre 1 Gizli psikososyal semptomlar
Acik psikososyal semptomlar ve/veya nonspesifik
Evre 2 s
norolojik semptomlar
Evre 3 Miyoklonik jerkler
Evre 4 Vejetatif durum
Evre 5 Spontan iylesme

Tablo II: SSPE tan kriterleri.

Klinik (subakut metal bozulma ve miyoklonik jerkler)

EEG Periodik, stereotipik, ylksek voltaj degisikligi
Serebrospinal sivida gammaglobulin veya oligoklonal band
pozitifligi

Kizamik antikor pozitifligi [titre serumda (>1:256) ve/veya bos
(>1:4)]

Beyin biyopsisinde panensefalit




kombine ilag (immudnomodulatér+karbamezapin) tedavilerine
cevap verebilmektedir. Semptomatik tedavi bu hastalarda ¢ok
6nemlidir. Bu nedenle hastaligin erken dénemde tani almasi
6nemlidir. Karbamazepin miyoklonik ndbetlerde etkilidir. Nobet
ve spastisitenin  oldugu durumlarda klonezapam tedavisi
gerekebilir (3). Tedavi aimamis hastalarin hayatta kalma oranlari
distiktdr. fik bulgulann ortaya cikmasindan genellikle 1-3 yil gibi
kisa bir stre igerisinde bu kotU seyir dlimle sonuclar (13). Az bir
grup hastada ise 6lum haftalar icinde olabilmektedir (11).

Ozellikle cocukluk déneminde, sosyoekonomik durumu koétd,
kirsal bolgede yasayan, kizamik asisi olmayan ve bebeklik
dénemde kizamik enfeksiyonu gecirmis hastalar SSPE igin risk
altindadirlar (3). SSPE hastaligini dnlemede en etkili yéntem
kizamik asllamasidir. Ulkemizde rutin asi programinda kizamik
olmasina ragmen asilamanin eksik oldugu ¢ocuklarin oldugu
ve olgumuzda belirtildigi sekliyle SSPE hastaliginin Ulkemizde
halen karsimiza ¢ikabilecegi unutulmamalidir.
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